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CEdeme de Quincke 
ou angioedemes 

Physiopathogenie, diagnostic et traitement 


L a denomination d’oedeme de Quincke, aussi appele urticaire 
profonde, est issue de la description princeps de I’angioedeme 
faite par Heinrich Quincke en 1882. II s’agit d’oedemes hypoder- 
miques sous-cutanes ou sous-muqueux, localises, transitoires 
et disparaissant sans sequelles. Ms sont dus a la liberation de 
substances vasodilatatrices (histamine, leucotrienes ou bradyki- 
nine) provoquant une augmentation locale de la permeabilite des 
capillaires et des veinules post-capillaires. 

Physiopathogenie 

Trois mecanismes expliquent la survenue d’un angioedeme. 
Selon le mecanisme, il peut beneficierd’un traitement specifique, 
ce qui motive un diagnostic etiologique precis. 

Un mecanisme mettant en jeu I’histamine qui peut etre liberee des 
mastocytes cutaneo-muqueux par un mecanisme allergique 
IgE-dependant ou non allergique. Dans la phase semi-tardive de 
I’activation mastocytaire interviennent les mediateurs issus du 
metabolisme de I’acide arachidonique membranaire : les leuco- 
trienes. Les principaux allergenes en cause sont les aliments, les 
medicaments et les venins. Une liberation non specifique d’hista- 
mine peut se produire lors de la stimulation des mastocytes par 
des agents physiques (froid, chaleur, pression, effort), par des ali- 
ments histaminoliberateurs (poisson, pore, charcuterie, fraise), 
ou des medicaments (vancomycine, codeine, morphiniques). 
Les patients porteurs d’une mastocytose sont a risque de reac- 
tion d’histaminoliberation non specifique. 

Un mecanisme mettant en jeu les leucotrienes par anomalie du meta- 
bolisme de I’acide arachidonique (fig. 1). Le modele est r intolerance 
a I’aspirine et aux anti-inflammatoires non steroidiens dont Taction 
inhibitrice sur les cyclo-oxygenases va orienter le metabolisme 
de I’acide arachidonique vers la production de leucotrienes.. 

Un mecanisme lie a la bradykinine, soit par exces de synthese soit 
par defaut de degradation des kinines (fig. 2). Le facteur Hagemann 
ou facteur XII, qui est active par un stress vasculaire, active la plas- 
mine et la voie de la kallicreine-kinine. La bradykinine est degradee 
par des proteases : enzyme de conversion de I’angiotensine, 
aminopeptidase P, carboxypeptidase N, dipeptidylpeptidase IV. 


Dans cette derniere categorie on distingue : 

- les angioedemes hereditaires, anciennement appeles oedemes 
angioneurotiques de type I et II par deficit ponderal et fonctionnel 
en Cl inhibiteur (Cl Inh). L’action proteolytique du facteur XII active 
n’est plus suffisamment controlee par Cl Inh avec, en conse- 
quence, exces de production de bradykinine. Le taux de C4 est 
souvent effondre, le taux de Cl q est normal. Plus de 200 muta- 
tions differentes du gene du Cl Inh (SERPING1) sont decrites ; 

- les angioedemes acquis avec deficit quantitatif en Cl -inh et 
baisse du Cl q. Des anticorps anti-CI inh sont mis en evidence 
dans 50 % des cas. II sont associes a une dysglobulinemie, hemo- 
pathie (lymphome, Waldenstrom) ou pathologie auto-immune ; 

- les angioedemes de type III caracterises par leur sensibilite aux 
estrogenes. II n’y a pas de deficit en Cl Inh, parfois un deficit 
fonctionnel transitoire sous estroprogestatif ou au cours de la 
grossesse. Des mutations du facteur XII aboutissant a un gain 
de fonction sont identifies chez 1 5 % des patients ; 

- les angioedemes iatrogenes lies a des medicaments interferant 
avec le metabolisme de la bradykinine comme les inhibiteurs 
de I’enzyme de conversion (IEC), les antagonistes des recep- 
teurs de I’angiotensine II. 
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Diagnostic et traitement 

Aspects generaux 

Toutes les zones cutanees peuvent etre affectees par I’oe- 
deme. Les sites de predilection sont la face (fig. 3) avec les pau- 
pieres et les levres, les organes genitaux externes et les mains, 
zones ou la peau est lache et extensible. L’atteinte des muqueu- 
ses buccopharyngees ou laryngees fait la gravite de I’angioe- 
deme en obstruant la filiere respiratoire. Le diagnostic est 
suspecte devant une dyspnee inspiratoire, une voix rauque, 
eteinte, une hypersalivation. L’ oedeme de la luette est un signe a 
rechercher (fig. 4). Les formes abdominales sont de diagnostic 
difficile. 

Angioedemes histaminiques 

Les angioedemes de mecanisme histaminique sont prurigi- 
neux. Ms ont un aspect erythemateux, notamment en Peripherie. 
Leur duree devolution est inferieure a 1 2 heures. 

L’angioedeme allergique est une reaction aigue survenant dans 
les minutes ou les 2 heures suivant le contact allergenique. Les 
symptomes regressent dans les heures suivantes. Un oedeme 
qui evolue sur plus de 24 heures ne reconnaTt habituellement pas 
une cause allergique. D’autres elements semiologiques de la 
reaction allergique sont associes : rhino-conjonctivite, urticaire, 
prurit palmo-plantaire, asthme, voire choc anaphylactique. 

Si I’enquete etiologique ne retrouve pas une allergie IgE- 
dependante, des phenomenes d’histaminoliberation non speci- 
fiques (facilite a I’histaminoliberation, troubles du metabolisme de 
I’histamine) sont recherches. 

Le traitement initial associe une corticotherapie et un antihista- 
minique par voie generale. En cas d’atteinte laryngee, I’adminis- 
tration d’adrenaline se fait par voie IM ou IV. Les angioedemes 
allergiques justifient I’eviction de I’allergene. Le traitement de 
fond des angioedemes histaminiques non allergiques consiste en 
I’administration d’antihistaminiques au long cours. 
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Physiopathogenie de I’angioedeme bradykinique. 


Angioedemes lies aux leucotrienes 

II existe deux formes : 

- la forme cutaneo-muqueuse avec oedeme d’aspect inflamma- 

toire associe a une urticaire et une conjonctivite typique (yeux 

de lapin russe) ; 

- la forme respiratoire avec asthme et/ou polypose naso-sinu- 

sienne, voire syndrome de Fernand Widal. 

Ce mecanisme est incrimine dans les intolerances aux AINS, 
aspirine, colorants azo'fques, acide benzoique, menthol et de 
hautes doses de metabisulfites. Le diagnostic peut etre etabli 
par la realisation d’un test de provocation orale a I’aspirine. 

Ces angioedemes sont sensibles au traitement par corticoides 
generaux. Un traitement de fond par antagonistes des recep- 
teurs des leucotrienes peut etre efficace. 

Angioedemes bradykiniques 

Langioedeme bradykinique a un aspect blanc, non inflamma- 
toire (fig. 3). II est non prurigineux, plutot douloureux avec sensa- 
tion de tension. II a une duree de 24 a 96 heures. II existe des for- 
mes cutanees, ORL et abdominales. Les formes abdominales 
peuvent preceder de plusieurs annees les manifestations cuta- 
neo-muqueuses : tableaux pseudo-occlusifs lies a I’oedeme de 
la muqueuse intestinale (fig. 5), douleur intense, vomissements, 
diarrhee. Ms sont responsables d’epanchement peritoneaux et 
peuvent conduire a une hemoconcentration allant jusqu’au choc 
hypovolemique. 

Les crises sont influencees par le statut hormonal (estropro- 
gestatifs, grossesse, menopause). Les facteurs declenchants 
peuvent etre un traumatisme, un stress, une extraction dentaire, 
une intubation oropharyngee. . . 

Les angioedemes peuvent etre precedes d’un erytheme reticu- 
laire, serpigineux (fig. 6). Un tiers des patients n’a pas d’antece- 
dent familial d’angioedeme (mutation de novo ou parent porteur 
d’une mutation asymptomatique). 

Les angioedemes sous IEC ont un delai de survenue allant de 
1 jour a 22 ans apres le debut du traitement. Leur survenue doit 
faire discuter une alternative aux IEC. Dix a 20 % des angioede- 
mes sous inhibiteurs de I’enzyme de conversion recidivent sous 
antagonistes des recepteurs de I’angiotensine II. Ms ont une pre- 
dilection pour la sphere ORL (80,5 %). Le traitement des angioe- 
demes iatrogenes justifie I’arret du medicament responsable. 

Les angioedemes bradykiniques resistent a la corticotherapie. 

En cas de crise sans gravite, I’acide tranexamique (controle de 
la synthese de plasmine et de I’activite du facteur Hagemann) est 
propose per os ou iv (1 g chez I’adulte, 10 mg/kg chez I’enfant) 
toutes les 6 heures pendant au moins 24 heures. 

Le traitement des crises graves (oedeme larynge, crise abdomi- 
nale severe) repose sur le concentre de Cl Inh et/ou I’lcatibant 
(Firazyr) [antagoniste des recepteurs B2 de la bradykinine]. Le 
concentre de Cl Inh (Berinert) est un produit derive du sang 
administre par voie IV (20 U/kg). Un nouveau Cl Inh (Ruconest), 
recombinant extrait du lait de lapine, est commercialise. Le 
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au cours d’une crise d’oedeme bradykinique sous IEC. 



Cl Inh est indique dans la prophylaxie d’une intervention chirurgi- 
cale. L’icatibant (Firazyr) s’utilise a la dose de 30 mg SC. 

En cas de crises frequentes, un traitement de fond par acide 
tranexamique (1 a 3 g/j, 30 a 50 mg/kg/j chez I’enfant) est pro- 
pose avec surveillance hepatique et du fond d’oeil annuelle. Les 
contre-indications sont les situations a risque de thromboses. 

Le danazol est efficace dans I’angioedeme de type I et II. II aug- 
mente la synthese hepatique de Cl Inh. II a des effets secondaires 
androgeniques et justifie une surveillance hepatique et lipidique. 
II est deconseille chez la femme enceinte et I’enfant. II est utilise 
en prophylaxie des interventions et soins dentaires (600 mg/j, 
8 jours avant et 2 jours apres).* 
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